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は乙めに
顎顔面の発生は形態形成の中でも，とくに複雑なもの
であるため，奇形が多く出現する。発生学的に，顔面の
上部の起源は，神経堤由来の間葉紹胞であり，また，下
部は鰻弓出来のそれであヲ，それらは極々においても，
あるいは再者の慈合においても，複雑な過程を経て分イと
する。
臨床的に口睦・顎・顔面領域の奇形は，口容・口蓋お
よび頬の奇形3 舌の奇形，顎骨の奇形に大別されるが，
中でも口唇・ 5蓋裂の発生頻度は著るしく高く，出産児
の500例に 1例の割合で出現する。また，この他に系統
的障害による奇形，すなわち，外睦葉異形成や種々の外
因から発生する複合的奇形が認められる。
最近われわれは，前者のものとして顎・顔面異骨症，
後者のものと思われる部分的無歯症および、鎖骨・頭蓋異
骨痘を経験した。これらは比較的発生頻度が少ない奇形
であるので，それぞれの症例について報告し，先入の症
例に加えたい。
症毎'tl1 
部分的無歯症 (partial'anodontia) 
患者 :0陪O子， 3歳 2カ月，女性。
初診:昭和54年4月1313
主訴:1婁牙の萌出不全
家族歴:f両親に車族結婚はなく，患児は同組 2人中の
第工子で，両親および詞抱はすべて健在で特記すべき疾
患はない。
本千葉大学医学部歯科口腔外科学教室
既往歴:妊振中む母体の状襲は特に異常はなく，在給 
39還で豆常分娩であった。生下時体重は2，910gで，全
身的疾患は 9カ月で蘇疹iこ羅J患したほかは特記すべき箆
往は主主く，発育もJ[質調であった。
現病麗:1室牙の窮出遅延があ!)， 2歳 1カ月ではじ
めて南側乳犬歯が萌出し， その後 2歳8カ月頃までに 
ED¥E の窮出をみたが，その後醤芽の萌出はない。
E 1 E 
現痘:身長 94.6cm，体重 13.5kgで，体格・栄養と
もに中等度である。頭髪・眉毛にやや疎生を認めるが，
Jl¥の形成不全は認められず，また皮膚の状態にも異営は
認められなかった。母親によると非常に暑がりであると
のことであるが，臨床的iこ辻無汗症を認めない0 ，
四肢の運動および知覚の障害はない。 
E clc E口E室内は，現在
EDC!C E 
が窮出してお担， 
CICミプ ICー は円錐歯である。歯肉，口腔粘膜に炎症症状や
その飽の異常は認められない。
議所見:現在職している舗の他に14互の臨
616 
を認めるのみで，位の歯牙の歯腔は認められない(区!
日。萌出乳曹の歯根の状慈は正常で， 異常吸収は認め
られなかった。
臨沫検査所見:血液所見は特に異常を認めず， Was-
sermann反志は陰詮であった。
処置および経退:醤牙の先天欠如部位 DBA 1ABD 
BA ABD1 
;こ小克義歯を装着し，審美的および機能的な改善を泣か
り経過観察を行っている。
考察(1)
醤牙の先天的欠如として少数歯の欠如が智歯をのぞく 
KOICHI 1羽T A T A，NOBUYUKI IS1王IYAMA，TAKAYUKI KIMURA，HARUSACHI KANAZAWA， 
TOSHIT AKA MUTO，MISAO KOBAY ASHI，MASAAKI T AKAHARA: Three cases of malformation 
of the facial regin. 
*Department of Oral Surgery，School of Medicine，Chiba University，Chiba 280. 
豆eceivedfo主 publication，November 1，1980. 
岩田0.9
図1.症剖 l 上下顎・口腔X隷写真 
5 2 I 2 5 永久歯群の l 部に多くみられるが，多数歯の先
5 I 5 
天的欠如例はまれであ予，欠如霞数が多くなるほどその
頻度は少なくなっている。先天的永久歯歯牙欠如の成因
については報告が多いにもかかわらず，いまだ充分に解
明されていない。 Bolku，藤田2，3} によれば，醤牙の先
天的欠如は系統発生的な退化現象であるとしておヲ，石 
)1 .秋吉4)によれば，無雷症は初めから曹の原基が形成
されない場合と原基は形成されてもその後の発育が高度
に障害された結果茜牙が欠如する場合がありうると述べ
ている。そのほか，胎生期および生後の全身的栄養障害・
遺伝，外経棄性異形成症の一分症としてあらわれる場
合尺または，甲状隷肥大等の内分路障害によるもの等が
考えられている。なかでも多数歯の欠如倒の報告には，系
統的疾患として外経薬異形成症に属するものが多く，毛
髪や汗腺の減少，皮膚粗造，京や指の欠如帯情葉性器官
の発育異常の部分現象として現われるといわれている。
本症例で誌，やや頭髪，思毛が疎生であるほかは尽や
皮膚の状態等に異常は認められず，年齢が幼弱で発汗テ
ストができず， Ellingson6)のいう minorectodermal 
dysplasiaの疑いもあるが確証でき主い。家族壁等で遺
伝関係は否定されている。妊娠中の岳家中毒等の異嘗は
なく，生後 9カ月で麻疹に擢患している。詞田， Brendt 
は麻疹の既往壁をもつものに無歯症の出現している例を
年報告している。
症例 2
鎖骨頭蓋異骨症 cleidocranialdysostosis 
患者:杉00夫， 14歳，男性。
初診:昭和53年6月26百
主訴:乳曹の挽期残存と唆合不全
家族歴:寓親tこ血縁はなく，患者は局抱 2人中第 2子
で，両親および毘抱はすべて健在で特記すべき疾患はな 
1;¥0 
康一・抱
既往壁:妊娠中の母枠の状態辻特に異常なく，在胎40.
適で正常分娩であった。生下時体重は3，lo.g で，発育
程度は正常であった。 3歳で蘇疹， 5歳で水痘iこ擢患し
たiまかは特記すべき疾患辻急かった。
現病歴:年齢に比して身長及び重体等の発育はやや遅
く，乳歯列完成も 2.5歳以後でやや遅かった。初診持の 
口控内は 6EDCB I C E6 で20.本(智露を
6EDC21 112CDE6 
含まず〉の埋伏歯を認めた。永久曹の窮出時期について
の詳細は不明である。
現症:身長 138cm，体重 33kgと体格はやや小さい
が栄養状態は普通である。頚辻長く罵は撫で肩を呈して
お担，しかも両傑の肩・上競を前方で異常に接近するこ
とができる〔国 2)。頭部は顔面頭蓋に比して脳頭蓋が大
きく，上顎の劣成長と前額部に軽震の路回がみられる。
再到の揮監がやや短く第2指の方が長いが，その抱，田
技;こ形態ならびに運動の異常はみられない。
口腔内では，高い口蓋と前後iこ走る溝がみられる。昔 
6E 21 I 4E6牙は : が関存しているが他
6 5 321 I 123 5 6 
ま末萌出である。校合状惑は，前宮部で開唆を搾う反対
唆合
t
で，暗部は +1即日享ァで接触するが，上6 I F~- I 5 6 
顎劣成長のため交文校合を呈する。 
X隷所見:胸部X隷橡で右勢j鎖骨の形成不全が認めら
れる〈匿3)。恥骨結合部の離開も認められるが能に特記
すべき四肢の骨格異常は認められえ互いG 骨年齢も正常範
囲内である。頭部X線橡で辻大泉門部の骨欠撰および各
議合隷の関存と縫合部の二次骨北中心(Wormianbone) 
がみられ，モザイク状の捨彰として認められる。また狭 
1"'1己した上顎謂と硬化した乳様突起が認められる。口
図 2.症例 2 両側の上腕と肩を接近
させている姿勢
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図 3. 症例 2 胸部X隷官製
鎖骨部を拡大撮影
経内には13本の永久歯の埋伎を認めるが嚢胞の形成はみ
られ主い。
臨京検査:血液ー殻・生北学検査には異常は認められ
ず， Wassermann反広〈ー〉であった。また染色棒検
査では 46XYで正常であった。
処置および経退:乳歯の抜蓄(~~C2!~~~ )
¥EDC ICDEI 
と永久歯の開窓療法，えEらびに義歯による唆合の改善を
はかヲ経過観察を行っている。
考察(2)
鎖骨頭蓋異骨症は，鎖骨頭蓋骨の化骨障害をきたす疾
患として古くから知られている。本症で歯科を訪れる場
合は乳歯の晩期残存と撞数の不足を主訴とすることが多 
6 Iい。本症例においても永久歯 ! が萌出
6 21112 6 
している他は20本の永久歯が宋萌出であり，校合不全を
主訴として来科した。
全身的な異常として，鎖骨が全部または部分的欠如を
みるもので，本症例では右鎖骨は短小で不全型;こ分類さ
れる7，8)0 本症候群では一般に体格は小さく，多くの報告
に示されるが，恥骨結合の離簡がみられた。また末端で
は荷倶j捧指の短指がみられたが，合指症や蜘株譲変形は
認められなかった。一般iこ頭蓋では縫合の霊長合不全のた
め，大泉円の関存がみられることがあり，本症例でも大
泉門部の骨欠損および各縫合線の関存があった。脊椎の
前警や隈主主突出，斜調，南摂離関等の藷症状は認められ
/J_かった。
口睦顔面領域では， 落合?に園出めらの報告の如く，
上顎の著しい劣成長があり，また狭小イとした上顎調と乳
様突起の硬化像を認めた。歯牙については，誌とんどの
報告に埋伏歯があり，本症剖でも20本の埋伏永久歯(智
歯を含まず〉がみられた。この歯牙の窮出遅延をきたす
要留として，顎骨と上顎謂の発育異常などの周盟環境や
硬組織の被吸収性の先天的欠如りが疑われている。埋伏
歯部iこは嚢胞を形成することが多い， という。また口蓋
については，高口蓋と不全口蓋裂にみられるような溝を
有するという報告があるが，本症例において，嚢胞形成
はなく，高口蓋を前後に走る講を認めた。
この病因についての定説はなく，遺伝関係についての
報告も少ない。
症例 3
顎・顔面異骨痘 (TreacherCo1lins syndrome) 
患者.，石O洋O蕗， 2カ月，男性。
初診:昭和51年 9月16日
主訴:晴季L障害を伴なう横顔裂
家族蜜:荷親に血縁はなく，患児は同組2人中第 2子
で両親および同胞に同種の疾患を認めない。
現病壁:妊娠中の母体の状態は特に異常なく，在拾37
逓で正常分娩，生下時体重2，450gであった。生後 1カ
月で某銀科にて眼験縫合箭を受けている。その他，特記
すべき事項もなく，発育もj展調であった。
現症:頭蓋に斜頭を認める。顔面は左右非対称性で左
類部の形成不全，下顎左1Jtrの発育不全および左側不完全
讃顔裂がある〈図的。その他， 援症状として長捷毛，
先天的左側眼験部分欠如のための外援角部形成不全，
下線験下重，隈球惑著等がみられた。さらに左側耳介む
形慈異常ならびに左{馬耳前部に 2舗の副耳がある〈霞 
5)。聴覚障害は認められない。また，四肢には異常な
し運動および感覚障害等もない。日経内には，高い口
蓋や醤列不正は認められない。 
X線所見:顔面骨とくに頬骨・下顎骨の発育不全と乳
様突起の硬化像がみられる。
図 4. 症例 3 初診持の顔貌
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図 5. 症例 3 耳前部に部耳を認める
処置および経過:生後 5カ月で摸顔裂の形成手衛を施
行，また 2歳 3カ月で副耳の摘出手術を施行し，以後経
過観察を行っている。
考察(s) 
1889年 Berryは，両1JIl下腹験の切れ込み及び摂裂斜
イ立の 1症例を報告し， 1900年 TreacherCollinsはこれ
に加えて頬骨発育の不全を伴う 2症併を報告した。それ
以来， このような症状を伴うものは TreacherCollins 
痘侯群と呼ばれていたが，その後 Franceschetti & 
Zwahlenにより，下眼験外側 1/3に切れ込みを伴った隈
験外側下方傾斜，頬骨と下顎骨の発青不全，外耳の奇形，
大口症と口耳関の吉端凄孔形成，不規則な醤列と毛髪の
異常および高位口蓋等の症状を有する痘例が， Dysos-
tosis mandibuloIacialisとして報告されて以来， Fra-
nceschetti症候群とも呼ばれている 10)。
この症例では，前述の如く，左1JIJJs長験部分欠如による
外隈魚部形成不全，下誤験下垂，耳介変形，副耳，左側
下顎・頬骨の発育不全，横顔裂等の顔面を中心とする多
種の奇形を有してお担， Treacher Collins症設群と診
断した。これらの口控顔面領域における多種奇形を有す
る症候群には，種々の型の症侯群があるが，これらの名
称は口腔顔面の形態的な奇形形成に対する見解の違いか
ら多種多様に用いられることがある。前記のような形態
異常は，発生学的に第 1及び第2鯨弓由来の奇型である
第 1・2鯨弔症挨群の症状とも重複し，これらの合併す
るものを mandibulofacialdysostosis ~こ包含する説も
ある11，12.13.14)。
本疾患の病因には，遺伝関係が認められることが多く
護性遺伝形式をとるという。横顔裂・耳の奇形等は，発
生学的に受胎 3カ月までの異常が原因であり，妊娠中の
母体の状態等の胎内環境の異常も考えられるが，病因を
明らかにするの拭難しい。
本症例には，遺伝関孫はなく，妊娠中の母体にも異常
所見を認めなかった。
おわりに
千葉大学医学部歯科口控外科を受診した顎顔面発育産
害の痘侭について報告したが，顎顔面の機能及び肴神的
発育におよぼす影響は大きく，早期治療と成長との調和
が望まれる。
症例 2，3の援要は第33回呂本口庭科学会において報
告した。
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